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RÉSUMÉ 
INTRODUCTION : La sclérodermie systémique est une pathologie rare qui se caractérise par une 
fibrose sévère et par une vasculopathie responsables dune modification structurelle des différents 
organes atteints. Ainsi, du fait des différentes atteintes potentielles au cours de la sclérodermie, de 
nombreuses  difficultés peuvent être rencontrées par les médecins anesthésistes lors de la prise en 
charge de ces patients : difficultés daccès aux voies aériennes supérieures avec risque dintubation 
difficile, difficultés daccès veineux, risque dinhalation de liquide gastrique, insuffisance cardiaque 
droite aigue en rapport avec une HTAP. Cependant, à ce jour aucune étude na évalué de façon 
précise le risque anesthésique induit par cette pathologie. 
 
MATÉRIEL ET MÉTHODES : Nous avons réalisé une étude rétrospective de 2000 à 2012, au 
cours de laquelle nous avons colligé les dossiers des patients sclérodermiques ayant bénéficié d'une 
intervention chirurgicale au CHU de Rouen. L'objectif principal de notre étude était de décrire la 
prévalence des difficultés anesthésiques chez une population atteinte de sclérodermie. Le critère 
secondaire était de définir des facteurs prédisposant à la survenue de complications lors de 
l'anesthésie.  
 
RÉSULTATS : 94 actes anesthésiques ont été répertoriés. La majorité était classée ASA 3 (n=43), 
une anesthésie générale a été pratiquée pour 74 interventions parmi lesquelles 57 intubations 
orotrachéales ont été réalisées. Nous avons mis en évidence 9 événements indésirables: 4 poses de 
cathéters veineux centraux pour accès aux voies veineuses périphériques impossible et 5 intubations 
difficiles non prévues dont une responsable dun bris dentaire. Par contre, lorsque lintubation était 
prévue difficile (n=27), une bonne anticipation des techniques anesthésiques a permis déviter tout 
incident. Les facteurs prédictifs dintubation difficile dans notre cohorte étaient la limitation de 
l'ouverture buccale (14% vs 61%, p<0.001), l'ancienneté de la maladie (7.9+/- 0.8 vs 11.7+/-1.5, 
p=0.02), une maladie auto-immune associée (21% vs 50%, p=0.005), l'atteinte pulmonaire (32.2% 
vs 56.3%, p=0.03) et l'ischémie digitale (43,5% vs 87,5%, p<0.001). En analyse multivariée, seule 
lexistence dune limitation douverture buccale (OR 12.5, IC [3.01-51.22]), de lassociation à une 
autre maladie auto-immune (OR 6.6, IC [1.52-26.05]) et dun antécédent dischémie digitale (OR 
9.9, IC [2.02-47.69]) sont associés de façon indépendante à une difficulté dintubation. 
 
CONCLUSION : Nous avons mis en évidence que les complications les plus fréquentes pour 
lanesthésiste est laccès aux voies aériennes et laccès aux voies veineuses périphériques. Une 
meilleure collaboration entre médecins internistes et médecins anesthésistes pourrait permettre 
d'établir des protocoles de soins spécifiques à la sclérodermie afin d'améliorer la prise en charge de 
ces patients fragiles.  
 
MOTS CLÉS : Sclérodermie systémique; Intubation difficile; Accès voies veineuses périphériques; 
Morbidité anesthésique 
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INTRODUCTION 
Au cours de ces dernières années, lamélioration des techniques danesthésie a permis de faire 
reculer la mortalité imputable à lanesthésie. Celle-ci est comprise entre 0.5 et 5 pour 100.000 
anesthésies1, 2, 3, alors que la morbidité, plus difficile à évaluer, est de lordre de 0.05 à 0.3%.  
Les principales causes de morbi-mortalité sont dorigines respiratoires et circulatoires. Ainsi, la 
fréquence des complications respiratoires en salle dopération et durant le réveil est estimée entre 
0.02 et 4% selon les études4,5. Les principaux mécanismes respiratoires à lorigine de cette 
morbi-mortalité sont linhalation de liquide gastrique, les difficultés à lintubation oro-trachéale 
(incidence entre 0.5 et 2%  des anesthésie générales)6, 7 et le bronchospasme. Les complications 
cardio-vasculaires, surviennent quant à elles plus fréquemment entre 0.8 et 12% des actes 
anesthésiques et regroupent linfarctus du myocarde, linsuffisance cardiaque congestive, 
lhypotension artérielle et les accès hypertensifs. De ce fait, lanticipation de ces complications au 
cours de la consultation pré-anesthésique revêt un intérêt majeur. La connaissance des pathologies 
des patients et de leurs conséquences est indispensable pour stratifier le risque anesthésique et 
proposer une stratégie la plus « sécuritaire » possible. 
Ainsi, certaines maladies rares peuvent être sources d'une augmentation de la morbi-mortalité per 
anesthésique et nécessitent d'être parfaitement évaluées lors de la consultation pré-anesthésique. La 
sclérodermie systémique (ScS) est une pathologie rare, dont la prévalence est estimée entre 10 à 15 
pour 100 000 habitants, (soit 65 à 10000 habitants en France), avec une incidence de 2 à 3 nouveaux 
cas pour 100 000 habitants par an (soit 1300 à 2000 cas par an en France). Elle se caractérise par 
une fibrose sévère et par une vasculopathie responsables dune modification structurelle des 
différents organes atteints. La peau, principal tissu concerné, perd son élasticité, sépaissit et devient 
indurée diminuant ainsi la mobilité des structures sous-jacentes (rétractation tendineuse, limitation 
articulaire). Dautres organes peuvent être concernés notamment le système cardio-circulatoire, le 
tube digestif et le système respiratoire.  
Ainsi, du fait des différentes atteintes potentielles au cours de la sclérodermie, de nombreuses  
difficultés peuvent être rencontrées par les médecins anesthésistes lors de la prise en charge de ces 
patients: difficultés daccès aux voies aériennes supérieures avec risque dintubation difficile, 
difficultés daccès veineux, risque dinhalation de liquide gastrique, insuffisance cardiaque droite 
aigue en rapport avec une HTAP. Cependant, à ce jour aucune étude na évalué de façon précise le 
risque anesthésique engendré par cette pathologie.  
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Nous avons donc réalisé une étude rétrospective de 2000 à 2012, au cours de laquelle nous avons 
colligé les dossiers des patients sclérodermiques ayant bénéficié d'une intervention chirurgicale au 
CHU de Rouen. Notre étude sest attachée à décrire la prévalence des difficultés anesthésiques chez 
une population atteinte de sclérodermie et de définir des facteurs prédisposant à la survenue de 
complications lors de l'anesthésie.  
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1. LA SCLÉRODERMIE SYSTÉMIQUE 
1.1. Épidémiologie de la sclérodermie systémique : incidence et prévalence 
Lévaluation de lincidence et de la prévalence de la sclérodermie systémique (ScS) est difficile du 
fait de la rareté de la maladie qui limite la précision des études réalisées sur échantillon 
représentatif, de labsence dexhaustivité des registres hospitaliers et des déclarations de décès et du 
sous diagnostic des formes cutanées limitées de la maladie.  
A linstar des autres maladies rares, les données épidémiologiques les plus accessibles pour la 
sclérodermie proviennent des registres de mortalité et des registres hospitaliers. Ces registres 
permettent surtout destimer lincidence de la sclérodermie systémique. 
 
1.1.1. Registres de mortalité 
Dans le cas des registres de mortalité, les estimations dincidence de la sclérodermie sont fondées 
sur le caractère exhaustif des recueils de comorbidités dans les déclarations de décès.  
Les principales études de ce type sont résumées dans le tableau 1. Elles proviennent des États-Unis 
ou du Royaume Uni, et retrouvent des incidences annuelles faibles, de lordre de 
2 cas/106 habitants/an, sans doute parce quelles comptabilisent essentiellement les formes graves 
de la maladie. La prédominance féminine est nette, avec un sex ratio variant entre 1.6 et 4.2. 
 
Incidence de la Sclérodermie Systémique: 
Registres de Mortalité 
Auteur  (année) Pays Population Période 
Incidence/106h/an 
H F 
Masi  (1967) EU Nationale 1949-63 1.3 2.1 
Medsger (1978) EU Vétérans 1969-68 1.4 --- 
Silman  (1991) GB Nationale 1974-85 0.9 3.8 
Krishnan (2005) EU Nationale 1979-98 1.9 5.4 
Tableau 1 : incidence de la sclérodermie, registres de mortalité 
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1.1.2. Registres hospitaliers 
Les registres hospitaliers sont représentatifs des cas diagnostiqués, dans les pays où lorganisation 
médicale impose une centralisation des prises en charges des maladies rares au niveau des centres 
de références tertiaires (tableau 2).  
Ces registres montrent une incidence en général supérieure aux études de mortalité, avec une 
médiane aux alentours de 5 cas/106 habitants/an et la prédominance féminine peut aller jusqu'à un 
sex ratio de 1 pour 8. 
La prévalence peut être évaluée à partir de ces registres, mais cela demande une mise à jour 
systématique de la mortalité et des changements de domicile, doù une fiabilité souvent moins 
bonne que pour les données dincidence. Ils ont par contre lavantage de permettre une meilleure 
évaluation de lévolution de la fréquence de la maladie avec le temps. Ces études longitudinales 
montrent toutes une augmentation de la prévalence et de lincidence de la maladie qui aurait 
presque doublée en dix ans. Nul doute quune partie importante de ces variations soit secondaire à 
lamélioration des performances diagnostiques et de celles du système de soins. Ainsi les dernières 
données épidémiologiques confirment que la ScS touche avec prédilection les femmes (3 à 
8 femmes pour 1 homme), quil existe un pic de fréquence entre 45 et 64 ans et que la prévalence de 
la ScS est évaluée à plus de 200/million dhabitants aux États-Unis et en Océanie, et à 20 à 
80/million dhabitants en Asie, où elle est probablement sous-estimée. En France, la prévalence de 
la ScS est de 158/millions dhabitants dans une étude réalisée en 2004 dans le département de Seine 
Saint-Denis, permettant par extrapolation dévaluer le nombre des patients adultes ayant une ScS en 
France entre 6 000 et 8 000 8. 
Incidence de la Sclérodermie Systémique : Registres Hospitaliers 
Auteur  (année) Pays Population 
Période Incidence/106h/an 
H H+F F 
Kurland (1969) EU Olmstedt county 1951-67  1.2  
Medsger (1971) EU Shelby county 1947-68 1.2  3.6 
Medsger (1978) EU Vétérans 1963-68  2.3  
Wigley (1980) NZ Ile du Sud 1950-73  2.3  
Eason  (1981) NZ Auckland 1970-79  6.3  
Michet  (1985) EU Olmstedt county 1968-79 2.0  16.0 
Steen  (1997) EU Allegheny county 1963-72  10.0  
 EU Allegheny county 1973-82  19.1  
Silman  (1988) GB West Midlands 1980-85 1.1  6.2 
Englert (1999) AU Sidney district 1975  2.4  
   1988  8.0  
Robert-T (2006) AU Australie Sud 1993-2002  15.0  
Tableau 2 : incidence de la sclérodermie systémique, registres hospitaliers 
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1.2. Classification et pronostic 
Plusieurs classifications des sclérodermies se sont succédé au cours des trente dernières années. On 
distingue demblée les sclérodermies localisées (SL) et les sclérodermies systémiques. Elles ont une 
évolution et un pronostic absolument différents et les formes de passage entre SL et ScS sont 
exceptionnelles. 
 
1.2.1. Morphée ou sclérodermie localisée 
Caractérisée par une atteinte locale, elle touche surtout le derme et dans certains cas les aponévroses 
et les muscles, mais en respectant les viscères. La classification internationale sépare les morphées 
en plaques (ayant moins de 3 lésions), les morphées généralisées (3 lésions ou plus), et les 
morphées linéaires (lésions en bandes plus ou moins étendues, le plus souvent aux membres ou au 
scalp)9.  
 
1.2.2. Les sclérodermies systémiques 
Plusieurs classifications des ScS ont été proposées. Historiquement, une des plus importantes est 
celle proposée par lAmerican College of Rheumatology (ACR) en 1980 (tableau 3). 
Critère 
majeur 
1- Sclérodermie proximale : modification typique de la peau qui est 
tendue, épaissie, indurée, ne prenant pas le godet, touchant le cou, la 
face, le tronc ou la racine des membres. 
Critères 
mineurs 
1- Cicatrice déprimée dun doigt ou ulcération de lextrémité dun doigt 
2- Fibrose pulmonaire touchant les bases 
3- Sclérodactylie 
Diagnostic retenu sur le seul critère majeur ou sur deux critères mineurs 
Tableau 3: Classification selon lAmerican College of Rheumatology. 
Plus tard, en 1988 LeRoy et al. ont individualisé deux formes principales de ScS, les formes 
cutanées diffuses et les formes cutanées limitées. 
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Les formes cutanées diffuses représentent environ 40% des patients. Latteinte cutanée sétend au-
delà des coudes et des genoux, intéressant la partie proximale des membres et/ou le tronc. Son 
évolution est maximale dans les deux à trois ans après lapparition du premier signe en dehors du 
syndrome de Raynaud. Les anticorps anti-centromères sont généralement absents. De façon 
concomitante, les manifestations viscérales apparaissent sous forme datteintes musculaires, 
digestives basses, dune crise rénale, dune pneumopathie infiltrante diffuse et /ou dune atteinte 
cardiaque10. La mortalité est plus élevée dans cette forme que dans la forme cutanée limitée. Ainsi, 
la prise en charge des malades ayant une forme cutanée diffuse diffère. En effet, les atteintes 
viscérales doivent être dépistées précocement dans les trois premières années de la maladie. 
Dans les formes cutanées limitées, latteinte cutanée peut toucher les mains, les avant-bras, la face, 
les pieds et les jambes, mais ne remonte pas au-delà des coudes et des genoux. La signature 
immunologique repose sur la présence des anticorps anti-centromères dans 70 à 90% des cas. Elles 
entrainent plus rarement des manifestations viscérales mais peuvent se compliquer dune 
hypertension artérielle pulmonaire  au cours de leur évolution. De ce fait, la surveillance, si elle est 
nécessaire, pourra être moins rapprochée si aucune atteinte viscérale nest détectée demblée mais 
prolongée en raison du risque tardif dHTAP ou de complications digestives. Enfin, le syndrome 
CREST, qui associe calcinose, phénomène de Raynaud, atteinte sophagienne, sclérodactylie et 
télangiectasie, a été proposé11. Ce syndrome peut être considéré comme équivalent à une ScS 
cutanée limitée. Lintérêt dindividualiser ce syndrome au sein des ScS cutanées limitées est 
discutable et tend à être abandonné. Ainsi, aucune des cinq manifestations cliniques du CREST 
nest spécifique des formes cutanées limitées et chacune de ces manifestations peut sobserver avec 
une fréquence équivalente dans les formes cutanées diffuses de ScS. 
Chez certains patients, la ScS sassocie à une ou plusieurs autres connectivites dans le cadre dun 
syndrome "de chevauchement" : lupus érythémateux systémique, syndrome de Sjögren, myopathie 
inflammatoire, polyarthrite inflammatoire plus rarement12.  
La ScS est responsable dune réduction significative de la survie avec des taux de survie variant de 
35 % à 82 % à 10 ans selon les études. La survie à 10 ans est de 53.4 % dans les formes diffuses, et 
de 75 % dans les formes limitées. Le pronostic vital dépend essentiellement de la présence 
datteintes viscérales, et plus particulièrement de la présence dune pneumopathie infiltrante diffuse 
(PID) sévère (12 à 14 % des cas) et dune HTAP (8 à12 % des cas), qui représentent à elles deux, 
les premières causes de mortalité dans la ScS 8. 
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Classification en sous-groupe de sclérodermie systémique (daprès LeRoy et al.) 
Sclérodermie systémique cutanée diffuse 
 Syndrome de Raynaud ayant débuté moins de 1 an avant le début des signes cutanés (sclérose ou 
dème) 
 Atteinte sclérodermique acrale et proximale 
 Crissements tendineux 
 Atteinte précoce et significative des viscères : pneumopathie interstitielle, insuffisance rénale 
oligurique, atteinte gastro-intestinale diffuse, atteinte myocardique 
 Absence danticorps anticentromère 
 Capillaroscopie : dilatations et destructions capillaires 
 Anticorps anti-topo-isomérase I 
 
Sclérodermie systémique cutanée limitée 
 Syndrome de Raynaud depuis des années 
 Atteinte cutanée acrale limitée aux extrémités (mains, pieds, avant-bras) et à la face, ou absente 
 Atteinte tardive de la vascularisation pulmonaire (HTAP) avec ou sans pneumopathie interstitielle, 
névralgie du trijumeau, calcinoses cutanées, télangiectasies 
HTAP : hypertension artérielle pulmonaire 
 
 
1.3. Diagnostic 
Les critères diagnostiques de ScS actuellement reconnus par les experts sont ceux de LeRoy et al. 
proposés en 2001. Ils prennent en compte des signes cliniques, immunitaires et capillaroscopiques. 
Critères diagnostiques de sclérodermie systémique (daprès LeRoy et al.) 
Critères de sclérodermie systémique cutanée limitée 
Phénomène de Raynaud objectifa + capillaroscopie de type sclérodermiqueb, ou 
Autoanticorps spécifiquesc, ou 
Phénomène de Raynaud subjectif + capillaroscopie de type sclérodermique + autoanticorps 
spécifiques 
La sclérodermie systémique cutanée limitée doit avoir un des critères ci-dessus + une 
atteinte cutanée distale 
Critères de sclérodermie systémique cutanée diffuse 
Un des critères ci-dessus + une atteinte cutanée proximale 
a
 observation directe dau moins deux phases du phénomène de Raynaud (pâleur, cyanose, rougeur) ou mesure objective 
dune réponse vasculaire anormale au froid. 
b
 Aspect de dilatations capillaires et/ou zones avasculaires. 
c
 Anti-Scl 70, anti-topo-isomérase, antifibrillarine, anti-PM-scl, antipolymérase I ou III à un taux>1/100. 
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1.3.1. Capillaroscopie unguéale 
Cet examen non invasif et reproductible permet de suspecter le diagnostic de ScS au stade de 
syndrome de Raynaud en révélant des anomalies spécifiques de la pathologie.  
Le paysage capillaroscopique caractéristique de la ScS est composé de capillaires géants ou 
mégacapillaires (diamètre supérieur à 50µm) avec une diminution hétérogène de la densité 
capillaire et une désorganisation de larrangement des boucles de capillaires aboutissant à un stade 
tardif à un désert capillaroscopique. Laspect nest cependant pas toujours aussi spécifique et peut 
uniquement montrer la présence de capillaires dysmorphiques avec exsudats et microhémorragies. 
La sévérité de la microangiopathie visible en capillaroscopie est corrélée à la sévérité des atteintes 
systémiques et notamment pulmonaire13, 14, 15, 16 . 
 
1.4. Physiopathologie 
La physiopathologie de la ScS associe des phénomènes vasculaires, dysimmunitaires et un 
dysfonctionnement des fibroblastes. Ces anomalies sont toutes liées les unes aux autres et 
conduisent finalement à lactivation des fibroblastes, responsable de la formation de la fibrose 
caractérisant la maladie. 
1.4.1. Altérations vasculaires 
a- Lésions vasculaires 
Le spasme artériel et artériolaire (atteinte fonctionnelle) puis la prolifération myo-intimale (atteinte 
structurale), qui peut conduire à une occlusion artérielle, sont impliqués dans la survenue d'un 
phénomène de Raynaud qui touche presque 100 % des malades ayant une sclérodermie systémique. 
Ces phénomènes sont également impliqués dans des atteintes viscérales qui mettent en jeu le 
pronostic vital dans cette maladie.  
b- Dysfonction endothéliale précoce  
Lendothélium est un tissu métaboliquement actif qui tapisse la face interne des vaisseaux. Il sert 
dinterface entre le sang circulant et les tissus. Il régule normalement le flux sanguin, le transport de 
nutriments, la migration des cellules sanguines tout en assurant un état anti-thrombotique. Ces 
fonctions fondamentales résultent dun équilibre dans la production de molécules vasoconstrictrices 
et vasodilatatrices et de molécules dadhésion. 
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c- Perturbations de la biologie endothéliale 
Lendothélium exerce ses actions régulatrices par la synthèse de nombreux médiateurs. 
Lendothéline est un de ceux-ci ; elle possède des actions physiologiques mais également de 
nombreux effets délétères en situation pathologique avec des propriétés vasoconstrictrices, 
inflammatoires, pro-fibrosante et dhypertrophie vasculaire17. 
d- Cellules musculaires lisses 
Les cellules musculaires lisses participent au dérèglement du contrôle du tonus vasculaire. De plus, 
ces cellules sont secondairement activées et impliquées dans les anomalies structurales en relation 
avec les anomalies endothéliales, lhypoxie et lagrégation plaquettaire (production de PDGF et 
TGFb) ; ceci conduirait à un stade avancé à leur migration vers la couche intimale où elles se 
transformeraient en myofibroblastes 18, ce qui pourrait alors favoriser les lésions de prolifération 
myointimales typiques de ScS. 
 
1.4.2. Anomalies immunitaires 
Il existe des infiltrats lymphocytaires T, de type CD4+, au sein des lésions précoces. Aucun 
antigène na été identifié actuellement et léquilibre phénotypique TH1/TH2 varierait au cours de 
lévolution de la sclérodermie
19
. Des taux élevés dinterleukine 4 (IL4) et dIL13, cytokines 
stimulant la synthèse de collagène sont retrouvés20, 21. 
Il existe également une activation des lymphocytes B qui produisent des auto-anticorps dirigés 
contre les antigènes de la topo-isomérase I ou contre les antigènes protéiques liés à lacide 
ribonucléique (ARN) polymérase III22. 
 
1.4.3. Anomalies des fibroblastes et altération du tissu conjonctif 
Il existe une accumulation de sous-populations fibroblastiques qui synthétisent en excès du 
collagène de différents types, de la fibronectine et des protéoglycnes et qui se différencient en 
myofibroblastes. Les mécanismes régulant lextension et la diffusion de la fibrose aux autres 
organes ne sont pas connus. Toutefois l'implication de certains facteurs de croissance comme le 
PDGF et le TGFß représentent à ce jour une voie de recherche majeure dans le domaine de la 
sclérodermie.  
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1.5. Atteintes dorganes 
1.5.1. Manifestations cutanées  
a- Syndrome de Raynaud 
Souvent inaugural, il est présent dans 95% des cas de ScS et peut précéder lensemble des autres 
manifestations cliniques de plusieurs années. Il sagit dun acrosyndrome paroxystique se 
manifestant au froid et atteignant principalement les mains, parfois les pieds, le nez et les oreilles 
dans les formes sévères. 
Le syndrome de Raynaud se reconnaît cliniquement par ses trois phases, la dernière étant 
inconstante. La première phase est la phase dite « syncopale » caractérisée par un vasospasme 
rendant les doigts blancs, insensibles et froids. Cest cette phase qui permet de faire le diagnostic 
clinique de syndrome de Raynaud. A cette phase succède la phase dite « asphyxique » avec des 
doigts cyanosés et bleus. La troisième phase est la phase « érythermalgique », inconstante, 
correspondant à une hyperhémie des doigts. 
b- Sclérose cutanée 
Elle débute initialement aux mains et réalise un tableau de sclérodactylie. Les doigts sont dabord 
oedématiés et boudinés puis la peau devient scléreuse, adhérente au plan profond et impossible à 
plisser. Progressivement, on assiste à une déformation des doigts qui perdent leur souplesse, restent 
bloqués en semi-flexion, entraînant une gène fonctionnelle majeure. Des ulcérations ou des 
crevasses douloureuses de cicatrisation difficile apparaissent.  
 
 
Au visage, la sclérose entraine une disparition 
des rides avec un aspect figé et un 
rétrécissement de lorifice buccal qui sentoure 
de rides radiaires formant les classiques 
"raghades peri-buccales". 
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c- Autres signes  
 
Les télangectasies sont extrêmement fréquentes 
au cours de la sclérodermie, elles se localisent 
principalement sur le visage et les mains mais 
peuvent également se retrouver sur les 
muqueuses. 
La calcinose dermique sobserve dans toutes les formes de sclérodermie, même dans certaines 
formes localisées. 
Elle prédomine aux doigts et aux jambes. Il sagit de nodules ou de masses, visibles ou seulement 
palpables qui peuvent entraîner des ulcérations douloureuses chroniques laissant sourdre par 
intermittence une bouillie crayeuse. Elles sont la conséquence de lischémie locale. Leur évolution 
est imprévisible et leur traitement mal codifié. 
 
1.5.2. Atteinte pulmonaire  
Les atteintes respiratoires sont fréquentes au cours de la ScS (20 à 100% des cas). Latteinte 
interstitielle et lhypertension artérielle pulmonaire sont considérées parmi les toutes premières 
causes de décès au cours de cette maladie23.  
a- Hypertension artérielle pulmonaire associée à la sclérodermie systémique 
La prévalence de lHTAP au cours de la sclérodermie systémique (ScS) évaluée dans une cohorte 
française de près de 600 patients est de 7.85%24. La survie à 1 an des HTAP associées à la ScS est 
de lordre de 55% contre 84% dans les formes idiopathiques25. 
Trois mécanismes sassocient pour augmenter les résistances vasculaires pulmonaires au cours de 
lHTAP en lien avec la sclérodermie systémique : la vasoconstriction, le remodelage vasculaire 
pulmonaire et les phénomènes de thrombose in situ26.  
Le diagnostic est établi lorsque la pression artérielle pulmonaire moyenne, mesurée au cours du 
cathétérisme cardiaque droit, est supérieure à 25 mmHg au repos, ou 30 mmHg à leffort avec une 
pression capillaire pulmonaire <15 mmHg. Outre le cathétérisme cardiaque droit qui reste l'examen 
de confirmation du diagnostic, léchographie doppler cardiaque est lexamen de référence pour le 
dépistage de lHTAP. Les explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) peuvent également 
36 
 
fournir un élément diagnostic, lorsque les valeurs de la DLCO sont inférieures à 40% sans 
modification des volumes pulmonaires. 
b- Pneumopathie infiltrante diffuse (PID) 
La prévalence des PID au cours de la ScS varie de 16 à 100% des cas en fonction des séries27, 28, 29. 
Elles constituent également une des premières causes de décès 23. Les PID sont définies par un 
processus inflammatoire et diffus dévolution éventuellement fibrosante qui intéresse linterstitium 
pulmonaire, et sassocie volontiers à des lésions des voies aériennes inférieures, des alvéoles, et des 
vaisseaux. La PID survient plus fréquemment au cours des formes diffuses, a fortiori en présence 
danticorps anti-Scl-70 mais peut également être observée chez les patients ayant une forme cutanée 
limitée.  
Cliniquement, elle reste longtemps asymptomatique puis se manifeste par une dyspnée avec des 
râles crépitants « velcro » à lauscultation pulmonaire et par une désaturation, initialement à leffort 
puis au repos associées à une toux sèche persistante. Lexamen complémentaire de choix est le 
scanner thoracique en coupes fines sans injection qui peut mettre en évidence plusieurs types 
danomalies : des images réticulaires intralobulaires, des images en  « rayon de miel » ou des 
images en « verre dépoli ». Les EFR sont également utiles au dépistage et au suivi de latteinte 
pulmonaire sclérodermique. La baisse de la capacité de diffusion de loxyde de carbone (DLCO), 
ainsi que la baisse des volumes respiratoires (capacité vitale  forcée, volume courant) aux EFR 
peuvent traduire soit une fibrose pulmonaire débutante soit une HTAP. 
 
1.5.3. Atteinte digestive 
Latteinte du tube digestif a été lune des premières localisations extra-cutanées reconnue au cours 
de la sclérodermie systémique. Tous les étages du tube digestif peuvent être intéressés. Elle est 
fréquente au cours de la sclérodermie systémique, elle est observée chez 75 à 90 % des patients 
porteurs de formes limitées et diffuses de la maladie. 
Atteintes digestives 
sophage 50-90 % 
Estomac 50 % 
Intestin grêle 30-88 % 
Tableau 4 : Prévalence des atteintes digestives au cours 
 de la sclérodermie systémique. 
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a- Atteinte sophagienne 
Lsophage est le segment du tube digestif le plus souvent touché dans la sclérodermie systémique, 
50 à 90 % des patients sont porteurs dune atteinte sophagienne 23. Les signes dappel clinique de 
latteinte sophagienne sont générés par les troubles du péristaltisme sophagien associés à 
lhypotonie du sphincter inférieur de lsophage.  
Les symptômes les plus fréquemment rapportés sont le reflux gastro-sophagien (RGO) et la 
dysphagie. Le RGO, signalé chez 50 à 80 %des patients, favorise la survenue dsophagite
30. La 
dysphagie est retrouvée dans 50 % des cas, et elle est secondaire à une sophagite (compliquant un 
RGO) ou aux troubles moteurs sophagiens. 
La manométrie sophagienne constitue lexamen le plus sensible des troubles moteurs 
sophagien
31
. Lendoscopie digestive permet dapprécier, chez les patients symptomatiques, les 
complications du RGO. Le RGO et les troubles du péristaltisme pourraient augmenter le risque de 
pneumopathie infiltrante diffuse chez les patients porteurs de sclérodermie systémique32. 
b- Atteinte gastrique 
Latteinte gastrique demeure longtemps latente, son diagnostic étant habituellement porté au stade 
des troubles moteurs évolués ou dhémorragie digestive secondaire à lexistence de telangectasies 
gastriques mieux connues sous le nom « destomac pastèque ».  
Ainsi, chez les patients symptomatiques, les manifestations cliniques sont principalement liées à un 
ralentissement de la vidange gastrique. Elles se traduisent par un syndrome dyspeptique, voire par 
une intolérance alimentaire. La manométrie antro-duodénale est un examen utile pour dépister les 
troubles moteurs gastriques ; un hypo péristaltisme en période inter et postprandiale.  
c- Atteinte intestinale 
Latteinte de lintestin grêle est longtemps asymptomatique. Ses signes dappel clinique ne sont pas 
spécifiques et peuvent rester isolés initialement pendant plusieurs mois, correspondant à une gêne 
abdominale, des ballonnements, des nausées et/ou vomissements ou encore des troubles du transit.  
De fait, dans la plupart des cas, cest au stade des complications que va être diagnostiquée latteinte 
intestinale. Les manifestations digestives secondaires à une entéropathie évoluée sont en particulier 
représentées par le syndrome de malabsorption et le syndrome de pseudo-obstruction intestinale. Le 
syndrome de malabsorption est révélé chez 10 à 25 % des patients33. Il est déterminé par une 
altération de létat général et une diarrhée associée à un syndrome carentiel. La pullulation 
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microbienne (elle-même induite par lhypopéristaltisme intestinal et/ou par le traitement 
antisécrétoire) est un facteur favorisant. 
Le syndrome de pseudo-obstruction intestinale est caractérisé par une propulsion intestinale 
inefficace chez 2 à 10 % des patients34, 35. Il associe des douleurs abdominales diffuses, une 
constipation et un météorisme dintensité variable. 
Latteinte de lintestin grêle est grevée dun mauvais pronostic au cours de la sclérodermie 
systémique, étant responsable du décès des patients dans 5 à 12 % des cas. 
 
1.5.4. Atteinte cardiaque  
A un stade évolué de la ScS, le patient peut présenter une insuffisance cardiaque secondaire à 
lHTAP, à la fibrose pulmonaire ou à lhypertension artérielle dorigine rénale.  
Cependant, latteinte myocardique est fréquente et due à une ischémie chronique par anomalies de 
la microcirculation myocardique (« phénomène de Raynaud myocardique »), entrainant des lésions 
de fibrose irréversibles. Des troubles du rythme ventriculaires ou auriculo-ventriculaires peuvent 
être fatals au patient. Des péricardites sont possibles mais rarement symptomatiques. Ces différentes 
atteintes cardiaques sont principalement dépistées par lélectrocardiogramme, léchographie 
cardiaque bidimensionnelle et lenregistrement électrocardiographique des 24 heures. En cas de 
traduction clinique, latteinte cardiaque a un pronostic péjoratif et le taux de mortalité à 2 ans est 
estimé à environ 60%36. 
 
1.5.5. Atteinte rénale  
La manifestation rénale principale de la ScS est la crise rénale sclérodermique (CRS). La CRS 
survient approximativement chez 10% des patients sclérodermiques, avec une très nette 
prédominance de ScS diffuse. Dans sa forme typique, la CRS se caractérise par la survenue  d'une 
HTA maligne et dune insuffisance rénale aigue oligoanurique
37. Les formes normotensives 
représentent environ 10% des cas de CRS et se caractérisent par une plus grande fréquence de 
microangiopathies thrombotiques38.  
Léchographie rénale permet déliminer une insuffisance rénale obstructive et de confirmer la taille 
normale des reins. Le doppler des artères rénales permet déliminer une sténose, une dissection ou 
une dysplasie. La réalisation dune biopsie rénale nest pas nécessaire pour porter le diagnostic de 
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CRS. La CRS est une complication rare et sévère de la ScS qui met en jeu le pronostic vital mais 
son pronostic a été transformé depuis lapparition des IEC. Cependant, la mortalité associée à cette 
manifestation reste élevée, estimée entre 15 et 50%. Le seul facteur prédictif de survenue d'une CRS 
est la prise au long cours d'une corticothérapie supérieure à 15 mg par jour d'équivalent de 
prednisone39.   
 
1.6. Traitement 
Actuellement, aucun traitement ne guérit les patients de leur sclérodermie. Une approche 
essentiellement symptomatique a longtemps été utilisée. Depuis peu, l'utilisation d'antagonistes de 
certaines cibles physiopathologiques (endothéline-1) ont permis de modifier le pronostic local et 
général des patients. Toutefois, les études thérapeutiques randomisées sont plutôt décevantes et ne 
permettent pas de définir de consensus précis.  
Pneumopathie infiltrante diffuse Cyclophosphamide 
Corticothérapie à faible dose (10 mg/joule) (discutée) 
Oxygénothérapie 
Transplantation monopulmonaire ou bipulmonaire 
Hypertension  artérielle 
pulmonaire 
Oxygénothérapie 
Anticoagulants 
Diurétiques 
Epoprosténol 
Antagoniste des récepteurs de lendothéline : bosentan, sytaxentan 
Inhibiteurs de la 5-phosphodiestérase (sildénafil) 
Atrioseptostomie 
Transplantation cardiopulmonaire 
Cur Inhibiteurs calciques 
Inhibiteurs de lenzyme de conversion de langiotensine 
Antiarythmiques 
Diurétiques 
Crise rénale Inhibiteurs de lenzyme de conversion de langiotensine 
Inhibiteurs calciques par voie intraveineuse 
Epuration extrarénale 
Transplantation rénale 
Atteinte vasculaire périphérique Inhibiteurs calciques 
Analogues de la prostacycline 
Antiagrégants 
Antagonistes des récepteurs A et B de lendothéline : bosentan (prévention 
de la survenue de nouvelles ulcérations digitales) 
Atteinte digestive sophage : inhibiteurs de la pompe à protons, prokinétiques 
(métoclopramide, dompéridone) 
Estomac : erythromycine (1mg/kg 3 à 4 fois par jour) 
Grêle : octréotide (50 à 100µg/j), antibiotiques (norfloxacine, 
amoxicilline) 
Atteinte articulaire Anti-inflammatoires non stéroïdiens 
Corticoïdes à faible dose (10mg/j) 
Méthotrexate 
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2. ANESTHÉSIE ET SCLÉRODERMIE 
Le médecin anesthésiste est confronté régulièrement à des situations plus difficiles que dautres. 
Ainsi, lévaluation pré-anesthésique requiert une attention particulière à létat de santé du patient 
afin de minimiser au maximum le risque que pourrait encourir ce dernier. De ce fait, la consultation 
danesthésie, obligatoire avant toute intervention programmée, permet dévaluer le risque 
anesthésique propre à chaque patient afin de décider de la technique danesthésie la plus adaptée et 
de mettre en uvre, si besoin, des stratégies particulières. Lors de cette consultation, linterrogatoire 
sattachera à connaitre déventuels antécédents médicaux, chirurgicaux, anesthésiques, allergiques. 
Il permettra également ladaptation déventuels traitements en cours. Lexamen physique sera 
orienté vers certains points particuliers : évaluation des grandes fonctions (cardiovasculaires, 
pulmonaire, neurologique, digestive), de laccès des voies veineuses, des difficultés prévisibles 
dintubation, et de létat dentaire. A partir de cet examen clinique, afin de quantifier le risque 
anesthésique, des classifications ont été proposées, dont la plus connue est la classification de 
lAmerican Society of Anaesthesiologists (ASA).  
Les difficultés que peuvent rencontrer les anesthésistes réanimateurs lors de lanesthésie des 
patients présentant une sclérodermie sont un risque dintubation difficile, des difficultés daccès aux 
voies veineuses, le risque dinhalation de liquide gastrique, une insuffisance cardiaque droite aigue 
en rapport avec une HTAP. 
Pour ces risques, il existe des recommandations qui permettent dorienter la prise en charge 
anesthésique. 
 
2.1. Accès aux voies aériennes supérieures 
Dans la population générale, lincidence de lintubation difficile (ID) se situe entre 0.5 et 2% des 
anesthésies générales 6,7. La situation dintubation difficile est une situation à risque bien 
identifiée7,40 , car perçue comme une véritable situation de crise mettant la vie du patient en danger, 
notamment lorsque le patient nest plus ventilable
41, 42. Au-delà du risque vital, lintubation, en 
particulier lorsquelle savère difficile, est associée à une morbidité non négligeable dont la plus 
fréquemment rapportée correspond aux traumatismes dentaires43, 44. 
Dans une étude prospective concernant 1502 patients, Langeron et al. ont pu mettre en évidence  en 
analyse multivariée, 5 critères de ventilation au masque difficile (définie par limpossibilité pour un 
opérateur unique de maintenir une SpO2 > 92% en FiO2 100%) :  
41 
 
- âge supérieur à 55 ans,  
- index de masse corporelle (IMC) > 26 kg/m2,  
- labsence de dents, 
- la présence dun ronflement, 
- la présence dune barbe.  
 
La présence de deux de ces facteurs est prédictive dune ventilation difficile (se 72%, spé 73% et 
VPN à 98%). Le risque dID difficile étant alors  multiplié par 4 chez les patients ayant eu une 
ventilation difficile45. Dans une autre étude prospective observationnelle de plus grande ampleur 
incluant 22 660 patients, Kheterpal et al. ont retrouvé sensiblement les mêmes critères de 
ventilation au masque difficile : (âge > 57 ans, IMC > 30 kg/m², présence dune barbe, 
Mallampati > 3, présence dun ronflement) auxquels sajoute la limitation de la protrusion 
mandibulaire. Les facteurs prédictifs de ventilation au masque impossible étaient un ronflement et 
une distance thyro-mentale inférieure à 6 cm46.  
Selon la conférence dExpert de la SFAR de 2002
47, les critères prédictifs dune ID sont : 
antécédents dID, classe de Mallampati > 2, distance thyromentonnière (DTM) < 65 mm et 
ouverture de bouche < 35 mm. Il est conseillé également de rechercher la mobilité mandibulaire 
(test de morsure de lèvre), la mobilité du rachis cervical (angle fait par la tête en extension 
maximum sur le cou et en flexion maximum supérieur à 90°) et dapprécier la proéminence des 
incisives supérieures. Dans les études cliniques, les grades de Cormack et Lehane servent 
généralement de critère de substitution pour évaluer la validité des signes prédictifs dID. Il est ainsi 
admis que lintubation est facile pour le grade I, un peu plus difficile pour le grade II, le grade III 
correspond à des difficultés sévères et le grade IV à une intubation impossible48. Il existe une bonne 
corrélation entre lobservation dune classe de Mallampati I et une laryngoscopie de grade I, tandis 
quune classe IV est généralement associée à un grade III ou IV. En revanche, la corrélation avec 
les grades de Cormack et Lehane est peu fiable pour les classes II et III dans lesquelles les quatre 
grades sont représentés de manière assez homogène49 . 
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Cest pourquoi plusieurs combinaisons de critères ont été proposées dans le but daméliorer le 
dépistage dune ID. Ainsi, dans une étude prospective concernant 663 femmes, Pottecher et al. ont 
montré que lassociation à une classe III ou IV dune ouverture de bouche réduite était fortement 
prédictive dID
50
. Il en est de même de lassociation Mallampati supérieur à III et distance thyro-
mentale inférieure à 65 mm dans l'étude de Iohom et al. concernant 212 patients51.Pour Karkouti et 
al., la combinaison prédictive idéale regroupe trois critères : louverture de bouche < 5.5 cm, la 
protrusion de la mandibule < 1.2 cm et lextension de larticulation atlanto-occipitale < 35°. Cette 
conclusion est fondée sur une analyse multivariée de critères prédictifs portant sur un collectif de 
461 patients parmi lesquels 38 ont eu une ID. Dans cette étude, la combinaison des trois critères 
permettait une prédiction de lID avec une sensibilité de 86.8% et une spécificité de 96%52.  
 
 
 
 
 
 
 
 
Récapitulatif des critères de ventilation et dintubation difficiles retenus par la SFAR 
 
A ce jour aucune évaluation de la prévalence de la ventilation ou de l'intubation difficile n'est 
disponible au cours de la sclérodermie, alors que du fait de la sclérose cutanée, certains critères 
prédictifs d'accès difficile aux voies aériennes supérieures sont présents. En effet, la sclérose de la 
Critères de ventilation difficile  Critères d'intubation difficile 
Edenté 
Ronflement  
Barbe 
IMC> 26 kg/m² 
Age > 55 ans 
Limitation protrusion mandibulaire 
  
ATCD dintubation difficile 
Mallampati>2 
Ouverture bucale<35 mm 
Distance thyromentale<60mm 
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peau mène à un aspect momifié du visage avec un faciès sans expression. L'élasticité de la peau du 
visage est remplacée par un aspect cuir lisse avec une ouverture de bouche restreinte53, 54, 55. Cette 
limitation est retrouvée chez 68 à 100% des patients sclérodermiques diagnostiqués56. Ce 
changement dans les tissus réduit souvent l'amplitude du mouvement de la mandibule et gène 
l'intubation, la mastication, la parole et l'hygiène bucco-dentaire. Au final, tous les patients atteints 
de sclérodermie ont ainsi au moins un critère de ventilation difficile et deux critères d'intubation 
difficile. 
 
2.2.  Risque dinhalation  pulmonaire  
Linhalation de liquide gastrique est une cause de morbidité et de mortalité bien connue en 
anesthésie. Elle surviendrait une fois pour 3886 anesthésies (2.6/10000) dans le cadre de lactivité 
programmée et une fois pour 895 anesthésies (1.1/1000) dans le cadre de lurgence
57, 58. Dans une 
étude rétrospective plus récente, lincidence de cette complication était moins élevée, de lordre de 
1 pour 7103 anesthésies59.  L'enquête mortalité réalisée conjointement par la SFAR et l'Inserm 
en 2003 a recensé, sur les 419 décès imputables directement ou partiellement à l'anesthésie, 39 cas 
d'inhalation mortelle, soit 9 % de l'ensemble des décès, qui rapportés aux 8 millions d'anesthésies 
sur la même période, donne une incidence de mortalité par inhalation de 1 pour 205 128 
anesthésies60. Cette pathologie nest donc pas toujours mortelle mais peut conduire à une 
pneumopathie grave nécessitant une réanimation et éventuellement laisser des séquelles 
respiratoires sévères. L'incidence des complications pulmonaires est très hétérogène. Elles sont 
rapportées chez 1 pour 2 868 patients à 1 pour 28 531, soit 1 patient sur 2 à 1 patient sur 3 ayant 
inhalé61, 62, 63. 
 Le terrain du patient joue un rôle important dans la survenue dun décès faisant suite à une 
inhalation de liquide gastrique. Ce risque est dautant plus élevé que ces patients sont classés ASA 
III ou IV64. 
Pour que survienne une inhalation bronchique, trois conditions sont nécessaires : 
- Absence de vacuité de lestomac 
- Incontinence gastro-sophagienne 
- Diminution des reflexes de protection des voies aériennes 
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Est considéré à risque dinhalation tout patient ayant au moment de linduction anesthésique un 
volume gastrique résiduel supérieur à 0,4 ml/kg, dont le pH est inférieur à 2,565. Cette définition 
repose cependant sur des arguments théoriques, le volume de liquide gastrique inhalé nétant pas 
nécessairement corrélé au volume gastrique résiduel66. Labsence de vacuité gastrique peut certes 
résulter dune absence de respect du jeune préopératoire mais aussi dune modification de la 
vidange gastrique induite par une pathologie (tableau 6) ou induite par une thérapeutique 
(tableau 7). 
 
Affections digestives 
- Pathologie gastroduodénale 
- Ulcère gastrique et duodénal 
- Hémorragies digestives hautes 
- Dénervation vagale (vagotomie, fundoplication, gastrectomie type Billroth II) 
- Sténose hypertrophique idiopathique du pylore 
- Colectomie subtotale (dénervation) 
- Compression extrinsèque digestive tumorale (pancréas+++) 
- Syndromes occlusifs bas 
- Processus infiltratif : sclérodermie, amylose 
Affections neurologiques 
- Lésions médullaires niveau >T10 
- Syndrome de rumination 
- Neuropathie dysautonomique 
- Diabètes type I et II 
- Amylose 
- Syndrome de Shy Drager 
Tableau 6 : pathologies responsables dune diminution de la vidange gastrique 
 
Médicaments affectant la vidange gastrique 
- Opiacés quel que soit le mode d'administration 
- Alpha-2 agonistes 
- Antidépresseurs tricycliques à fortes doses 
- Érythromycine 
- Traitements hormonaux 
Tableau 7 : Médicaments affectant la vidange gastrique 
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L'incontinence sogastrique est le deuxième facteur de risque majeur d'inhalation du contenu 
gastrique. Son existence ainsi que sa sévérité doivent être recherchées lors de l'interrogatoire. Il 
n'existe pas de consensus clinique pour appliquer en pratique une séquence anesthésique « type 
estomac plein » chez tous les patients porteurs d'une hernie hiatale et un reflux gastro-sophagien. 
Cependant, dans la série de Sakai et al.67, l'inhalation est consécutive à un simple reflux 
gastro-sophagien dans 11 cas sur 14, soulignant l'importance de ce mécanisme dans son incidence 
et ceci quelle que soit la durée du jeûne préopératoire. Un reflux gastro-sophagien sévère lié à des 
troubles digestifs, à une procédure sophagienne ou des antécédents d'sophagectomie constitue le 
deuxième facteur de risque retrouvé dans les grandes séries. 
 
Des facteurs d'ordre « anesthésique » peuvent favoriser l'inhalation de liquide gastrique et ceci 
indépendamment du volume gastrique et de la présence ou non d'un RGO. En effet, une ventilation 
manuelle inadéquate aboutit à surdistendre la poche gastrique et augmenter le risque de 
régurgitation passive. Il en est de même d'une anesthésie de profondeur inadéquate68 . Par ailleurs, 
tous les hypnotiques induisent un relâchement du sphincter sophagien de l'sophage. 
 
Chez le patient atteint de sclérodermie devant bénéficier dune anesthésie générale, ces trois 
facteurs sont réunis. En effet, le ralentissement de la vidange gastrique et le RGO sont présents chez 
plus de 80% des patients sclérodermiques31. Enfin labsence de protection des voies aériennes est la 
conséquence de toute anesthésie générale. 
Parmi les techniques permettant de réduire le risque dinhalation, outre le respect de la durée de 
jeûne préopératoire, la neutralisation du liquide gastrique représente une technique intéressante. La 
gravité des lésions étant dautant plus sévère que le liquide inhalé est acide. Le citrate, en 
neutralisant immédiatement lacidité gastrique, permet déviter, en cas dinhalation, quune lésion 
broncho-pulmonaire nait lieu. La dose recommandée de citrate est 30 ml de citrate 0,3 molaire ou 
2400 mg. Du fait dune action courte de la protection chimique liée au citrate (<1 heure), laddition 
dun anti-H2 permet déviter la baisse secondaire du pH et la survenue dune éventuelle inhalation 
au réveil. 
Lanesthésie générale avec intubation trachéale est la technique de référence dans la prise en charge 
des patients à risque dinhalation de liquide gastrique. 
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2.3. Hypertension artérielle pulmonaire 
Les situations susceptibles dinduire une aggravation de l'HTAP au cours d'une anesthésie générale 
sont la ventilation mécanique, lhypoxémie, lhypercapnie et le remplissage vasculaire excessif. 
Lors de la ventilation mécanique, laugmentation de la pression transpulmonaire (pression 
alvéolaire - pression pleurale) qu'elle engendre entraîne une augmentation de l'impédance à 
l'éjection du VD qui peut se traduire par une baisse majeure du débit cardiaque69. Des réglages 
spécifiques doivent être proposés pour ces patients. Ainsi, un faible volume courant associé à une 
PEP relativement basse semblent être adaptés70. Il convient également d'optimiser la fréquence 
respiratoire afin d'éviter une auto-PEP et de limiter l'acidose respiratoire susceptible de majorer les 
résistance vasculaire pulmonaire71. L'hypoxémie72 et l'hypercapnie73 majorent les résistances 
vasculaires pulmonaires et donc la pression artérielle pulmonaire. 
Cependant, peu de données publiées permettent de définir le protocole anesthésique optimal. 
L'essentiel de la littérature étant constitué de cas cliniques ou de séries de cas, ce qui fait sans doute 
sous-estimer la mortalité associée. De ce fait, la prise en charge dune pression artérielle pulmonaire 
élevée reste mal codifiée. Plusieurs observations rapportent des évolutions favorables après 
réalisation d'une intervention sous anesthésie médullaire, notamment en obstétrique74. 
Les patients sclérodermiques souffrant d'HTAP sévère sont donc susceptibles de se dégrader 
rapidement sur le plan hémodynamique et d'évoluer vers un syndrome de défaillance multiviscérale. 
La fragilité de ces patients du fait des nombreuses atteintes d'organe en lien avec la sclérodermie 
constitue un risque majeur de survenue de complications et nécessitent par conséquent une 
vigilance maximale et une anticipation avant toute anesthésie.   
 
2.4.  Accès aux voies veineuses périphériques 
Laccès aux voies veineuses est un préalable à tout acte anesthésique. En chirurgie programmée 
chez ladulte, les alternatives à cet accès restent limitées. De ce fait, cet accès constitue pour 
lanesthésiste, avec laccès aux voies aériennes supérieures, les éléments incontournables de toute 
procédure anesthésique en visée dune intervention chirurgicale
75. Les facteurs prédictifs de 
difficulté daccès veineux périphériques sont les antécédents de chimiothérapie, le type dopérateur 
et les brûlures76. La sclérodermie systémique se manifeste par un durcissement et un épaississement 
de la peau par excès de la production de collagène et par une formation de tissu fibreux. Chez ces 
patients, laccès aux voies veineuses périphériques est donc rendu plus difficile. 
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3. MATÉRIEL ET MÉTHODES 
3.1. But de létude 
Lobjectif principal de ce travail est de décrire la prévalence des difficultés anesthésiques chez une 
population atteinte de sclérodermie systémique. 
Lobjectif secondaire est de déterminer quels sont les facteurs prédisposant à une complication de 
prise en charge anesthésique. 
 
3.2. Déroulement de létude 
Il s'agit d'une étude rétrospective monocentrique réalisée au CHU de Rouen, au cours de laquelle 
ont été colligés les dossiers des patients sclérodermiques ayant bénéficié d'une intervention 
chirurgicale. La période considérée pour ce travail est de 12 ans allant du 1er janvier 2000 au 
1er juin 2012. 
 
3.2.1. Patients 
Tous les patients suivis pour une sclérodermie systémique (limitée, diffuse ou CREST) au CHU de 
Rouen (service de médecine interne, dermatologie ou rhumatologie) opérés entre le 1er janvier 2000 
et le 1er  juin 2012 ont été inclus dans l'étude. Leur identification a été obtenue par le département 
dépidémiologie et de santé public du CHU de Rouen. 
Tous les types de chirurgies ont été pris en compte qu'il s'agisse de chirurgie programmée ou de 
chirurgie en urgence. 
 
3.2.2. Recueil des données 
Les données démographiques et spécifiques de la sclérodermie systémique ont été recueillies à 
l'aide du dossier informatisé du patient via le logiciel CDP2. 
Les données analysées sont :  
- les caractéristiques démographiques usuelles (âge, sexe, index masse corporel), les 
comorbidités (HTA, diabète et tabagisme), les maladies associées, 
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- les caractéristiques de la sclérodermie (ancienneté de la maladie, type de sclérodermie, 
atteintes dorganes connues (digestives, pulmonaires, cutanées, cardiaque,  profil 
immunologique, résultats de la capillaroscopie), 
- les traitements au long cours tant généraux que spécifiques de la sclérodermie. 
Chaque feuille d'anesthésie a été récupérée dans les dossiers archivés des patients. Ont ainsi pu être 
analysés: 
- le type de chirurgie, le caractère programmé ou urgent de la chirurgie,  
- le score ASA, les critères d'intubation et de ventilation difficile, lintubation difficile prévue, 
la décision du mode anesthésique lors de la consultation, le mode anesthésique 
effectivement réalisé, la recherche dun RGO, le score de Cormack, le nombre de difficulté 
de perfusion, lintubation difficile. 
Pour déterminer les difficultés anesthésiques, nous avons défini plusieurs critères de jugement. Le 
critère de morbidité per-anesthésique regroupait les intubations difficiles réelles et les difficultés de 
pose des voies veineuses périphériques. Un critère de difficultés d'accès aux voies aériennes 
supérieurs incluait à la fois les intubations difficiles prévues lors de la consultation et les intubations 
difficiles survenues lors de l'induction des patients a été établi.  
 
3.2.3. Analyse statistique 
Lensemble des données a été collecté dans un tableur Microsoft Office Excel 2007. Lanalyse 
statistique des résultats a été réalisée à laide du logiciel Statview. Les variables quantitatives sont 
exprimées en moyenne +/-DS et comparées par le test de Mann Whitney. Les données qualitatives 
sont exprimées en pourcentage et comparées à laide du test de Chi 2 ou du test exact de Fischer si 
les effectifs comparés étaient trop faibles. Les données démographiques ont été analysées par 
patient. Par contre en accord avec le département de Biostatistiques du CHU, nous avons considéré 
qu'à chaque chirurgie correspondait un patient différent dans la mesure ou les données de chaque 
patient opéré plusieurs fois ont été actualisées pour chaque acte chirurgical. Un degré de 
significativité p<0.05 était considéré comme statistiquement significatif. Une analyse multivariée 
par méthode de régression logistique a été réalisée à partir des données de l'analyse univariée pour 
lesquelles un degré de significativité inférieur à 0.10 avait été obtenu. Les résultats sont exprimés en 
Odd Ratio avec un intervalle de confiance à 95%. 
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4. RÉSULTATS 
4.1. Analyse de la population 
4.1.1. Données démographiques et générales  
Un total de 43 patients et de 94 actes anesthésiques a été inclus dans létude. Le sex-ratio est de 2.3, 
en faveur du sexe féminin (avec 30 femmes pour 13 hommes). Les principales comorbidités sont 
l'existence d'une hypertension artérielle chez 11 patients (25.6%), d'un diabète chez 6 patients 
(14%). Dix patients ont un tabagisme actif soit 23.2% de la population.  
Les principales pathologies auto-immunes associées à la sclérodermie étaient un syndrome de 
Gougerot Sjögren (n=7), un lupus systémique (n=2), un syndrome de Sharp (n=2), un syndrome des 
antiphospholipides (n=1), une polyarthrite rhumatoïde (n=1), une maladie de Buerger (n=1) et une 
dermatomyosite (n=1). 
Le profil immunologique des patients comprenait une positivité pour les anticorps antinucléaires 
chez 90% des patients, des SCl 70 chez 21% des patients, des anticorps anti-centromères chez 28% 
et des anticorps anti RNP chez  8% des patients. 
Les données démographiques et celles concernant la sclérodermie sont résumées dans le tableau 6. 
 
 n % 
Nombre de patients 43  
Démographie    
- Femme 30  
- Homme 13  
Sex-ratio 2.3  
HTA 11 25.6 
Diabète 6 14 
Tabac 10 23.2 
Anticorps anti-nucléaire 39 90.7 
SCl 70 9 21 
Anticorps anti-centromères 12 28 
Maladies auto-immune 
 
15 35 
Tableau 6 : Caractéristiques démographiques et caractéristiques de la sclérodermie 
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Les inhibiteurs calciques (72%) et les IEC (26%) sont les traitements le plus souvent prescrits. 
Parmi les traitements plus spécifiques, les antagonistes mixtes des récepteurs de l'endothéline -1 
(Tracleer) sont retrouvés chez plus de 1 patient sur 5 (21%) - Figure 1. 
 
Figure 1 : Traitements 
 
 
4.1.2. Données spécifiques en lien avec la sclérodermie  
Une sclérodermie systémique limitée est présente chez 26 patients (60%) alors qu'une sclérodermie 
systémique diffuse est retrouvée chez 17 patients (40%) - figure 2. Tous les patients décrivaient un 
phénomène de Raynaud . 
 
Figure 2 : répartition en fonction du type de sclérodermie 
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Enfin les différentes atteintes d'organe se répartissent en atteinte digestive pour 39 patients (91%), 
en atteinte cutanée pour 32 patients (74%), en atteinte pulmonaire pour 20 patients (47%) et en 
atteinte cardiaque pour 7 patients (16%) - figure 3. 
 
Figure 3 : répartition des patients en fonction du type d'atteinte d'organe 
 
Parmi les atteintes digestives, le RGO est présent chez 83 % des patients - figure 4. Au plan 
pulmonaire, les 3 principales atteintes sont l'HTAP chez 21% des patients, l'existence d'une fibrose 
pulmonaire chez 33% des patients et d'une pneumopathie interstitielle diffuse chez 28 % des 
patients.  
 
Figure 4 : détail des atteintes digestives 
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Parmi les atteintes cutanées, 60% des patients ont un antécédent d'ischémie digitale. Les 
télangectasies sont fréquentes (49%) essentiellement dans la forme CREST - figure 5. 
 
 
Figure 5 : détails des atteintes cutanées 
 
Parmi les 29 patients ayant au moins une anomalie à la capillaroscopie, des mégacapillaires étaient 
présents chez 51% des cas, une dystrophie chez 30%, une raréfaction capillaire dans 58% des cas. 
Au total, une microangiopathie organique était considérée comme réelle chez 65% des patients 
(figure 6). 
 
Figure 6: détail des anomalies capillaroscopiques 
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4.1.3. Données spécifiques en lien avec la chirurgie  
La chirurgie était programmée dans 82 % des cas. Il sagissait en majorité de chirurgie vasculaire, 
orthopédique, digestive et plastique. La répartition des différents types de chirurgies est résumée sur 
la figure 7.  
 
Figure 7 : répartition du type de chirurgie 
 
4.1.4. Données spécifiques en lien avec la consultation danesthésie  
Concernant les données recueillies lors de la consultation danesthésie, la majorité des sujets étaient 
classée ASA 3 (n=43) soit 50% de l'ensemble des actes chirurgicaux, l'âge médian était de 60 ans 
[23-82 ans] et lIMC de 23kg/m² [16-34 kg/m²]. 
La durée médiane dévolution entre le diagnostic et lintervention chirurgicale était de 7 ans 
[1mois-34 ans]. 
Vingt-sept sujets sur 94 avaient une ouverture de bouche limitée (<35 mm), 8 avaient une distance 
thyro mentonnières inférieure à 60 mm. Il y avait 14 sujets avec un mallampati 1, 38 avec un 
mallampati 2, 18 un mallampati 3 et 7 sujets avec un mallampati 4. A noter que le mallampati 
nétait pas renseigné chez 17 sujets.  
Selon lanesthésiste ayant réalisé la consultation pré-anesthésique, 27 sujets étaient considérés 
comme à intubation difficile (29%)  et 2 à ventilation difficile (2%).  
Au cours de la consultation, la recherche d'un RGO n'a été effectuée que dans 32 cas sur 94 et était 
systématiquement positive. A noter que 78 sujets (83%) de notre cohorte en étaient atteints.  
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  N (sur 94 actes  
anesthésiques) 
Age  (années) 60 [23-82] 
IMC (Kg/m²) 23 [16-34] 
Délai diagnostic-chirurgie (années)     7  [0.08-34] 
  
Anesthésie  
- ASA 1 2 
- ASA 2 27 
- ASA 3 43 
- ASA 4 5 
- ASA non connu 18 
- OB < 35 mm 27 
- DTM < 60 mm 8 
- Mallampati 1 / 2 14/38 
- Mallampati 3 / 4 18/7 
- IOT difficile prévue évaluée 27 
- Ventilation difficile prévue 2 
- Recherche RGO positive 32 
Tableau 7 : données spécifiques en lien avec la consultation danesthésie 
 
 
4.1.5. Descriptions des actes anesthésiques 
Au cours des 94 chirurgies réalisées, une anesthésie générale a été pratiquée pour 74 interventions 
et une anesthésie locorégionale (ALR) pour 22 interventions dont 5 rachi-anesthésies et 17 ALR 
périphériques (2 échecs dALR, converties en anesthésie générale). 
Parmi les 74 anesthésies générales réalisées, 57 d'entre elles ont bénéficié d'une intubation 
oro-trachéale,  9 d'une ventilation spontanée au masque facial et 8 d'une ventilation après pose d'un 
masque laryngé. 
Lorsque la classification de Cormack était notée (n=69) soit 73% des cas, 19 sujets étaient en stade 
1, 8 en stade 2 et 5 étaient en stade 3. Lorsque lintubation a été réalisée par vidéolaryngoscopie 
(Glidescope), le Cormack nétait pas noté car non validé. 
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Parmi les 27 intubations difficiles prévues, la laryngoscopie indirecte par vidéo-laryngoscopie a été 
utilisée demblée pour 3 patients et 2 patients ont eu une intubation vigile par nasofibroscopie 
(réalisée par un ORL). Le recours d'emblée à la lame de Maccintoch métal et dun mandrin court a 
été effectif dans 2 cas. Une induction séquence rapide à été réalisée chez 5 patients. A noter que 
l'option d'une anesthésie locorégionale a été retenue chez 15 patients (11 ALR périphériques et 
4 rachianesthésies) avec comme consigne, en cas déchec de lALR, de ne pas procéder à la 
chirurgie dans 9 cas ou de faire appel à laide dun ORL dans 6 cas. Aucune intubation na été 
difficile parmi ces 27 patients. 
Par contre, malgré l'ensemble des mesures anticipatoires, 5 intubations difficiles non prévues ont été 
répertoriées. Dans 2 cas, le mandrin long béquillé à été utilisé, la pince de Magyl dans 1 cas et il y a 
eu une complication de bris dentaire dans 1 autre cas. 
De façon inhabituelle, 4 patients n'ont pas pu être perfusés en périphérie et ont bénéficié de la pose 
d'un cathéter veineux central.  
Le critère de morbidité anesthésique qui comprenait soit la survenue d'une intubation difficile soit 
une difficulté de perfusion était donc présent dans 9 cas.  
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Per-anesthésie n 
Anesthésie générale 74 
- Intubation Orotrachéale (IOT) 57 
- Masque Laryngé 8  
- Ventilation Spontanée 9 
ISR réalisée 13 
Cormack 1/2 19/8 
Cormack 3/4 5/0 
Cormack non connu 25 
IOT difficile prévisible 27 
- ORL prévu 2 
- Glidescope demblée 3 
- ALR 15 
- Lame métal et mandrin demblée 2 
- ISR 5 
IOT difficile réelle 5 
- Fast-track 1 
- Mandrin long 2 
- Taumatisme dentaire 1 
- Pince magyl 1 
Complications  
- Traumatisme dentaire 1 
- Problème perfusion 4 
- Vomissements/inhalation 0 
ALR 22 
- périphérique 17(2 échecs) 
- péri médullaire 5 
Tableau 8 : données spécifiques en lien avec lacte anesthésique 
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4.2. Récapitulatif des incidents 
 
incident
caractéristique
age
sexe
IM
C
durée évolution 
diagnostic-chirurgie
type scléro-derm
ie
m
aladie auto-im
m
une 
associée
atteinte digestive
atteinte pulm
onaire
ischém
ie digitale
acte chirurgical
A
SA
ouverture bouche
M
allam
pati
séquence induction
VA
S/corm
ack
IOT difficile
mandrin 
d'Eschmann
68 F 30 2 ans Diffuse gougerot sjogren fibrose
biopsie pulmonaire 
sous thoracoscopie
NC > 35 mm NC
-sufentanil
-étomidate
-tracrium
3
IOT difficile
traumatisme 
dentaire
71 F 23 17 ans CREST SAPL RGO oui
canal lombaire 
étroit
3 > 35 mm 2
-sufentanil
-diprivan
-norcuron
NC
IOT difficile pince Magyl 64 F 27 3 ans CREST RGO promontofixation 2 > 35 mm 2
-Ulltiva
-diprivan
-nimbex
3
IOT difficile fast-track 61 M 24 4 ans Diffuse purpura rhumatoide RGO fibrose oui
pontage 
fémoro-poplité
3 > 35 mm 2
-Sufentanil
-diprivan
-nimbex
3
IOT difficile
mandrin 
d'Eschmann, 
3 tentatives
61 M 24 4 ans Diffuse purpura rhumatoide RGO oui amputation 4 > 35 mm 2
-Ultiva
-diprivan
-nimbex
3
perfusion difficile
Pose KTc fémoral 
sous halogénés
40 F 28 11 ans CREST lupus
RGO-
gastroparésie
oui thyroidectomie 3 > 35 mm 1
-Sévoflurane
-ultiva
-tracrium
1
perfusion difficile
Pose KTc 
sous halogénés
44 F 30 15 ans CREST lupus
RGO-
gastroparésie
oui
échoendoscopie 
oesogastrique
3 > 35 mm 1
-Sévoflurane
-ultiva
-tracrium
masque 
laryngé
perfusion difficile Pose KTc 60 F 18 5 ans Diffuse gougerot sjogren
RGO-
gastroparésie
fibrose oui
prothèse totale 
de hanche
3 < 35 mm 2
-Ultiva
-ventilation 
spontanée
nasofibro
scopie
perfusion difficile Pose KTc fémoral 51 F 25 1 an CREST RGO oui colo-gastroscopie 2 > 35 mm 1
-Sufentanil
-diprivan
ventilation 
spontanée 
au masque
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4.3. Statistiques analytiques 
Afin de déterminer l'existence de facteurs prédictifs de survenue d'un incident anesthésique, nous 
avons analysé dans un premier temps le critère de morbidité anesthésique (intubation difficile réelle 
et difficultés de perfusions). Aucun facteur démographique, n'a été associé significativement avec le 
risque de survenue de ce critère.   
Par contre, en ciblant notre analyse sur la difficulté d'accès aux voies aériennes supérieures 
(intubation difficile prévue ou réelle), certains facteurs apparaissent prédisposant (tableau 9),  alors 
que les données démographiques étaient comparables entre les groupes difficultés d'accès et pas de 
difficulté d'accès aux voies aériennes supérieures (âge 59+/-1,2 vs 59,5+/-1,5 et IMC 22,5+/-3,8 vs 
24,03+/-3,9).  
Les facteurs de risque d'intubation difficile en analyse univariée sont: la limitation de l'ouverture 
buccale (14% vs 61%, p<0,001), l'ancienneté de la maladie (7.9+/- 0.8 vs 11.7+/-1.5, p=0.02 ), une 
maladie auto-immune associée (21% vs 50%, p=0.005), un antécédent d'ischémie digitale (43,5% 
vs 87,5%, p<0.001), la présence d'une atteinte pulmonaire (32.2% vs 56.3%, p=0.03) et plus 
particulièrement la fibrose pulmonaire (17,7% vs 40,6%, p=0.02).  
Par contre, le type de sclérodermie, l'atteinte digestive et le syndrome de Raynaud n'avaient pas 
d'influence sur l'intubation difficile. 
 
 
I difficile  
n=62 
I difficile + 
n=32 
P 
Age 59±1.2 59.5±1.5 0.7 
IMC 22.5±3.8 24.03±3.9 0.07 
Ancienneté maladie 7.9±0.8 11.7±1.5 0.02 
Forme diffuse 20 (32.2%) 15 (46.8%) 0.18 
Ouverture buccale 8 (14%) 19 (61%) < 0.001 
MAI associée 13 (21%) 16 (50%) 0.005 
Atteinte digestive 57 (92%) 30 (94%) NS 
Atteinte pulmonaire 20 (32.2%) 18 (56.3%) 0.03 
PID 12 (19.3%) 13 (40.6%) 0.04 
Fibrose 11 (17.7%) 13 (40.6%) 0.02 
Raynaud 59 (95%) 31 (97%) NS 
Ischémie digitale 27 (43.5%) 28 (87.5%) < 0.001 
Tableau 9 - facteurs de risque dintubation difficile : analyse univariée 
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En analyse multivariée, seules l'ouverture buccale limitée (OR 12.5, IC [3.01-51.22]), l'association à 
une maladie auto-immune (OR 6.6, IC [1.52-26.05]) et l'ischémie digitale (OR 9.9, IC [2.02-47.69]) 
sont indépendamment associées à une difficulté d'accès aux voies aériennes. Par contre, l'atteinte 
pulmonaire et la durée d'évolution de la sclérodermie n'apparaissent plus comme facteurs 
d'intubation difficile (tableau 10). 
 Odds Ratios 95% CI p-value 
Délai 1.08 0.99-1.19 0.08 
IMC 1.09 0.91-1.29 0.34 
MAI 6.60 1.52-26.05 0.01 
Poumon 1.60 0.43-5.58 0.47 
Ischémie digitale 9.90 2.02-47.69 < 0.01 
Ouverture buccale 12.50 3.01-51.22 < 0.01 
Tableau 10 - facteurs de risque dintubation difficile : analyse multivariée 
 
 
5. DISCUSSION 
Cette étude rétrospective a permis de décrire la prévalence des difficultés anesthésiques chez une 
population atteinte de sclérodermie. Ainsi, une morbidité anesthésique de 10 % a été observée, de 
même quune fréquence élevée de difficultés daccès aux voies aériennes supérieures de lordre de 
35%. En analyse multivariée, seule lexistence dune limitation douverture buccale, de 
lassociation à une autre maladie auto-immune et dun antécédent dischémie digitale sont associés 
de façon indépendante à une difficulté dintubation. 
A ce jour, aucune donnée dans la littérature concernant les difficultés anesthésiques au cours de la 
sclérodermie nest disponible. De ce fait, seules des comparaisons indirectes avec des données 
épidémiologiques globales sont réalisables. Ainsi, une étude prospective norvégienne, a décrit dans 
une population générale sur une période de 5 ans, les complications per opératoires sévères toutes 
chirurgies confondues. Cette étude fait état de 315 complications sur 83844 actes anesthésiques 
(0.4%) dont 111 (0.13%) seraient attribuables à lanesthésie 6. Une étude plus récente confirme ces 
résultats en révélant que 1 patient sur 1000 souffre dune blessure en lien direct avec son anesthésie, 
quil sagisse dun problème dentaire, de perforation, de traumatisme nerveux (bloc), ou de douleurs 
indues. Toutefois, la stratification de la morbidité en  minime, intermédiaire, ou majeure en fonction 
des conséquences (mineur = incident sans prolongement dhospitalisation, intermédiaire = blessure 
constituée et/ ou prolongation dhospitalisation en lien avec lincident; majeur = séquelles 
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permanentes ou longues) nest malheureusement pas détaillée
77. Les risques anesthésiques 
favorisant une morbi-mortalité élevée dépendent de deux facteurs principaux que sont l'état du 
patient et le type dintervention. En effet, le risque est bien corrélé à la classification de l'American 
Society of Anesthesiologists (ASA), à l'âge (risque supérieur avant un an et chez les sujets âgés) et 
au type d'intervention : risque majoré en urgence, en chirurgie "majeure" (artérielle, thoracique, 
abdominale sus-mésocolique, prothèses de hanche et de genou...) et en fonction de la durée de 
l'intervention. Dans notre série, plus de 50% des chirurgies étaient réalisées chez des patients ASA 
3 ce qui explique en partie notre taux de morbidité plus élevé que ceux de la littérature.  
Outre la classification ASA, la sclérodermie est responsable dans notre étude dun sur-risque de 
morbidité même si aucun facteur prédictif na pu être déterminé. Le faible effectif de notre cohorte 
explique probablement ces résultats. Cependant du fait des nombreuses atteintes dorgane de nos 
patients notamment pulmonaires et digestives, limpact de la sclérodermie est indirectement inclus 
dans le score ASA. De plus, parmi les 9 complications morbides, 4 sont en lien avec une difficulté 
de perfusion probablement secondaire à la sclérose cutanée rendant la pose dune voie veineuse 
périphérique délicate. Egalement, 5 IOT difficiles ont été dénombrées malgré des mesures 
anticipatoires mises en place à la suite des conclusions de la consultation danesthésie.  
Laccès aux voies veineuses périphériques (VVP) a été difficile dans 4 cas sur 94, soit 3.8%. Un 
cathéter veineux central à été mis en place chez les 4 patients. Dans une étude américaine publiée  
en 2005 incluant 339 patients sans comorbidité spécifique, Jacobson et al. ont mis en évidence un 
taux déchec de pose de VVP de 23%. Les principales causes étaient linexpérience des infirmières, 
la peau noire et les veines mal visualisées. Cependant, léchec était défini par la non réussite de la 
pose du cathéter dès la première tentative et non pas par la nécessité à recourir à la pose dune voie 
centrale expliquant en partie ce taux élevé d'échec 78. Une étude française prospective, évaluant en 
extra hospitalier les tentatives de pose de VVP, a conclus que les échecs de mise en place dune 
voie veineuse périphérique en SMUR étaient majorés si la tentative nétait pas effectuée par une 
infirmière anesthésiste ou si le cathéter utilisé était de calibre supérieur à un 18 gauge 79. De façon 
similaire, une étude marocaine, sest attachée à rechercher les facteurs prédictifs de difficultés de 
laccès veineux périphérique au bloc opératoire en chirurgie programmée. Lors de la pose de 1325 
voies veineuses, 6,8% des patients ont nécessité plus de 2 tentatives et un cathéter central veineux a 
été nécessaire chez seulement 7 patients (0.5%). Les facteurs prédictifs indépendants de difficulté 
daccès à la voie veineuse périphérique étaient un antécédent de chimiothérapie, la présence de 
brûlures et une pose effectuée par un stagiaire 76. Notre taux déchec de pose de VVP est bien 
supérieur à celui décrit dans la littérature. Ceci sexplique par la sclérose cutanée secondaire à la 
sclérodermie. En effet, la sclérodermie systémique se manifeste par un durcissement et un 
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épaississement de la peau par excès de la production de collagène et par une formation de tissu 
fibreux. Chez ces patients, laccès aux voies veineuses périphériques est donc rendu plus difficile. 
Aucune étude à ce jour na évalué la difficulté daccès aux VVP chez les patients atteints de 
sclérodermie, il est donc difficile de comparer notre résultat. Cependant, à lexception déventuelles 
poses par des stagiaires, aucun autre facteur reconnu comme associé à des difficultés de pose de 
VVP nétait présent dans notre cohorte.  
Lautre principal résultat de notre travail est la prévalence élevée dIOT difficile. Parmi les 57 
patients qui ont été intubés, on note 5 IOT difficiles soit 11% de lensemble des intubations. Ce taux 
est bien plus important que celui décrit dans la littérature. Dans une étude, Fasting et al. 
retrouvaient un taux d'IOT difficile de 0,2%, sur un collectif de 40423 intubations. Dans leur étude, 
29 IOT difficiles étaient prévisibles. La mauvaise évaluation des critères d'IOT difficiles en 
préopératoire et le choix inopportun de la technique d'anesthésie chez les patients étaient les 2 
causes les plus fréquemment associées à la survenue dune IOT difficile. Dans une étude américaine 
publiée en 2005 concernant 37482 patients, Burkle et al. ont mis en évidence un taux dIOT 
difficile de 0.43% (soit 1061 patients) dont 8 ont subi un bris dentaires et 1 un arrêt cardio- 
respiratoire 43. Dans notre étude, il n'y a eu aucun événement indésirable lorsque l'IOT était prévue 
difficile. En effet, des mesures préventives efficaces ont été prises. Il faut toutefois noter que chez 
les 15 patients bénéficiant dune ALR, lanesthésie générale aurait été refusée par le médecin 
anesthésiste en cas déchec dans 9 cas. La morbidité est par conséquent moindre du fait de ces 
anticipations. En revanche, parmi les 5 cas dIOT difficiles de notre cohorte, aucun nétait 
prévisible selon les critères préopératoires laissant à penser que soit lévaluation navait pas été 
correctement faite soit que dautres facteurs interviennent. 
Dans notre étude, les facteurs prédictifs dune intubation difficile sont en analyse univariée, la 
limitation de lOB, lexistence dune ischémie digitale, la fibrose pulmonaire, le délai dévolution 
de la sclérodermie au moment de la chirurgie et lexistence dune maladie auto-immnue associée. 
Lensemble de ces éléments reflète un état déjà évolué de la maladie et de la fibrose tissulaire, alors 
que lassociation à une autre MAI laisse à penser que les patients avaient des comorbidités plus 
nombreuses. De ce fait, nous navons pas été surpris de constater quen analyse multivariée, 
lischémie digitale, la présence dune MAI est une limitation de louverture buccale restaient des 
facteurs indépendants de difficultés dintubation. Ainsi, le risque dintubation difficile chez les 
patients sclérodermiques est principalement en rapport avec une limitation de lOB (OR 12.5). Chez 
les patients atteints de sclérodermie systémique, la sclérose de la peau mène à un aspect momifiée 
du visage avec un visage sans expression. L'élasticité de la peau du visage est remplacé par un 
aspect cuir lisse avec une ouverture de bouche restreinte 53, 54. Dans une étude française réalisée sur 
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6 mois, une consultation de stomatologie a été réalisée dans le suivi systématique des patients 
sclérodermiques suivis en consultation de médecine interne ou de dermatologie. Sur les 30 patients 
inclus, 20 avaient une ouverture de bouche limitée, soit 66%80. Dans une étude plus ancienne 
concernant 21 patients, Marmary et al ont mis en évidence une OB limitée < 40 mm chez 80% des 
patients81. Dans notre cohorte, ont été notés 27 actes anesthésiques dont LOB était limitée sur 94 
soit 28%. Ce chiffre plus faible sexplique en partie par le seuil de 35 mm retenu contrairement aux 
autres études ou il était de 40mm mais également par le caractère rétrospectif de létude avec une 
attention portée à ce critère pourtant primordial insuffisante.  
Les autres facteurs prédictifs que sont lexistence dune ischémie digitale et dune fibrose 
pulmonaire ne sont pas surprenant. En effet, lischémie digitale est fréquemment associée à la 
fibrose pulmonaire et à un score de Rodnan élevé comme latteste une étude canadienne publiée en 
2011. Egalement, dans cette même étude,  lischémie digitale était corrélée à la durée dévolution de 
la maladie82. Ces associations ont été retrouvées de façon similaire dans une étude allemande de 
plus grande échelle qui incluait 1200 patients sclérodermiques83. Les mécanismes 
physiopathologiques de lischémie digitale expliquent parfaitement son lien avec une intubation 
difficile par perte de lélasticité cutanée. En effet la vasculopathie de la sclérodermie fait suite à des 
anomalies du tonus artériel mais surtout à une prolifération myo-intimale excessive aboutissant à 
loblitération de la lumière vasculaire. Or ce processus dhyperplasie repose sur une production 
accrue de collagène par les myofibroblastes également responsable de la sclérose cutanée. Dans la 
même idée, l'HTAP aurait pu être  également associée à une intubation difficile car le processus y 
est identique. Cependant la faible puissance de létude ne nous a pas permis de retrouver cette 
association. 
Enfin, certains résultats méritent dêtre soulevés et notamment le faible nombre de RGO recherchés 
lors de la consultation alors quil était présent dans 83% des cas. Cet élément fait état dun probable 
manque de sensibilisation des médecins anesthésistes aux complications digestives de ces patients. 
Or, lexistence dun RGO a été à de nombreuses reprises rapportée comme un facteur déterminant 
dinhalation de liquide gastrique et par conséquent comme pourvoyeur de complications 
respiratoires post-opératoires. Des mesures thérapeutiques sont dailleurs recommandées en 
présence dun RGO lorsquune anesthésie générale est requise (tamponnement de lacidité du 
liquide gastrique, induction séquence rapide, protection des voies aériennes.). Dans l'étude de 
Fasting et al, l'inhalation de liquide gastrique était responsable de 5 incidents parmi les 111 
directement imputables à l'anesthésie (soit 0,04%) et le RGO était systématiquement incriminé 6. 
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Les principales limites de létude viennent de la méthodologie. En effet il sagit dune étude 
rétrospective avec certaines données manquantes. Le recueil de données nous a dailleurs permis de 
mettre en évidence une amélioration du remplissage des feuilles danesthésie depuis la mise en 
place des nouvelles feuilles de consultation. La méthodologie statistique utilisée faisant 
correspondre à chaque chirurgie un patient unique alors quil existait des répétitions chez certains 
patients qui avaient eu plusieurs chirurgies est discutable. Lidéal aurait été de réaliser une analyse 
par mesures répétées centrées sur le patient. Toutefois, la réactualisation des données de chaque 
patient au cours du temps nous autorisait à effectuer nos analyses telles quelles ont été faites. 
Enfin, labsence dune groupe contrôle apparié est dommageable car cela aurait permis de mieux 
faire ressortir limpact de la sclérodermie sur la prévalence des incidents anesthésiques.  
Néanmoins, malgré les limites citées ci-dessus, cette étude est la première à apporter des 
informations importantes pour la gestion quotidienne des patients sclérodermiques. En effet, une 
vigilance plus grande doit être portée sur les difficultés dintubation et de poses des voies veineuses 
périphériques. Il parait indispensable compte tenu des facteurs prédictifs retrouvés que les médecins 
en charge de ces patients transmettent aux médecins anesthésistes un dossier complet ciblé sur la 
consultation danesthésie. La réalisation dune synthèse annuelle reprenant les atteintes dorganes 
des patients pourrait constituer une excellente fiche de liaison qui permettrait aux anesthésistes de 
détenir les éléments essentiels à la réalisation dune consultation adaptée à la pathologie des 
patients. De même, un travail pourrait être mené pour mettre en place des protocoles de gestion de 
ces patients tels que le recours demblée aux différentes techniques utilisées en prévention d'une 
IOT difficile (naso-fibroscopie, mandrin d'Eichmann, vidéolaryngoscopie) même en labsence des 
critères habituels. En parallèle, une réflexion sur la pose de voies dabord périphérique 
« séniorisée » chez ces patients avec pourquoi pas utilisation dun écho-guidage pourrait être 
envisagée.     
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6. CONCLUSION 
La sclérodermie systémique est une maladie rare, peu connue des médecins anesthésistes. 
Cependant, du fait des différentes atteintes dorganes, des difficultés peuvent être rencontrées lors 
de la prise en charge anesthésique. Il sagit de la première étude sintéressant à la prévalence des 
difficultés anesthésiques dans une population de patients atteints dune sclérodermie. Nous avons 
mis en évidence que les complications les plus fréquentes pour lanesthésiste sont laccès aux voies 
aériennes et laccès aux voies veineuses périphériques. Cette étude met en lumière un défaut de 
sensibilisation des médecins anesthésistes concernant certaines atteintes dorgane comme le RGO 
au cours de la sclérodermie et par conséquent un défaut de collaboration entre médecins internistes 
et anesthésistes. Létablissement de protocoles de soins spécifiques à la sclérodermie serait selon 
nous une démarche damélioration de la prise en charge de ces patients fragiles.  
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